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PDAI Indicele de activitate a pemfigusului
PREFAŢĂ
Acest protocol a fost elaborat de grupul de lucru al Ministerului Sănătăţii al RM, constituit
din reprezentanţii Catedrei Dermatovenerologie a Universităţii de Stat de Medicină şi Farmacie
„Nicolae Testemiţanu”.
Protocolul naţional este elaborat în conformitate cu ghidurile internaţionale actuale privind
pemfigusul şi va servi drept bază pentru elaborarea protocoalelor instituţionale, în baza
posibilităţilor reale ale fiecărei instituţii în anul curent. La recomandarea MS pentru monitorizarea









A 2. Codul bolii (Codul după CIM: L10-L10.9)
A 3. Utilizatorii:
· Oficiile medicilor de familie (medici de familie şi asistentele medicilor de familie)
· Centrele de sănătate (medici de familie şi asistentele medicilor de familie)
· Centrele consultative raionale (medici dermatologi, medici internişti, stomatologi)
· Asociaţiile medicale teritoriale (medici dermatologi, medici de familie, medici internişti,
stomatologi)
· Secţiile de dermatologie ale spitalelor raionale, municipale şi republicane (medici dermatologi,
medici internişti)
!Notă: Protocolul la necesitate poate fi utilizat şi de alţi specialişti (interniști, gastrologi,
endocrinologi, oncologi etc.).
A 4. Scopurile protocolului:
1. A spori proporţia persoanelor din grupul de risc care pot dezvolta Pemfigus.
2. A îmbunătăţi diagnosticul Pemfigusului.
3. A optimiza tratamentul Pemfigusului.
4. A preveni recidivele Pemfigusului, prin efectuarea tratamentului de întreţinere.
A 5. Data elaborării protocolului: 2015




Mircea Beţiu d.ş.m., conferenţiar universitar, șef catedră Dermatovenerologie USMF „Nicolae
Testemiţanu”, Președintele Comisiei MS în Dermatovenerologie, Preşedintele
Societății de Dermatologie din RM
Vasile Sturza  d.ş.m., conferenţiar universitar, catedra Dermatovenerologie USMF „Nicolae
Testemiţanu”
Gheorghe Muşet d.h.ş.m., profesor universitar, catedra  Dermatovenerologie,  USMF „Nicolae
Testemiţanu”
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Leonid Gugulan d.ş.m., conferenţiar universitar, catedra Dermatovenerologie, USMF „Nicolae
Testemiţanu”
Boris Nedelciuc conferenţiar universitar, catedra Dermatovenerologie, USMF „Nicolae
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Nina Fiodorov asistent universitar, catedra Dermatovenerologie, USMF „Nicolae Testemiţanu”
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Catedra Dermatovenerologie, USMF „Nicolae Testemiţanu”
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generală”
Agenția Medicamentului și Dispozitivelor Medicale
Consiliul de experţi al Ministerului Sănătăţii
Consiliul Naţional de Evaluare şi Acreditare în Sănătate
Compania Naţională de Asigurări în Medicină
A 8. Definiţiile folosite în document
Pemfigusul acantolitic este o afecţiune buloasă a pielii şi mucoaselor de origine autoimună şi
cauză necunoscută, cu evoluţie gravă, caracterizată histopatologic prin vezicule intraepidermice
acantolitice, iar imunopatologic prin prezenţa în tegumente şi/sau serul bolnavilor de autoanticorpi
de tip IgG, direcţionaţi împotriva unor structuri de pe suprafaţa keratinocitelor (desmozomi şi/sau
molecule de adeziune keratinocitară). La sfîrşitul sec.19 Hebra şi Kaposi au izolat pemfigusul de
celelalte afecţiuni buloase, iar Besnier a descris maladia cu toate aspectele clinice caracteristice.
61. Pemfigusul  vulgar - forma cea mai gravă şi mai frecvent  întîlnită dintre toate varietăţile
de Pemfigus.
În faza iniţială erupţia este monomorfă: se prezintă sub forma de bule, cu dimensiuni de la un
bob de mazăre pînă la o nucă, dezvoltate pe tegument aparent sănătos. La debut bulele sunt
tensionate, ulterior apar flasce, pline cu lichid sero-citrin, care poate deveni destul de repede sero-
purulent. În jurul bulelor suprainfectate apare o areolă eritematoasă. Evolutiv erupția cutanată
devine polimorfă, constituită din: bule; eroziuni care se acoperă cu cruste seroase, sero-hemoragice
sau sero-purulente; macule reziduale pigmentate.
2. Pemfigusul vegetant este o varietate a P. acantolitic: debutează ca un P. vulgar, cu leziuni
bucale sau cutanate, prin bule, care sunt urmate de apariţia unor formaţiuni vegetante.
Au fost descrise 2 forme clinice:
1. forma Hallopeau
2. forma Neumann
3. Pemfigusul foliaceu este o varietate a pemfigusului  acantolitic ce formează bule flasce
foarte superficiale, care se rup în timp scurt, lăsînd  eroziuni ce se acoperă cu cruste şi scuame.
 Există mai multe tipuri de Pemfigus foliaceu:
A) P.F.  primitiv - nu dispune de bule tipice, scuamele se formează de la început, cu o
evoluţie mai bună.
B) P.F.  secundar  - în acest tip iniţial apar bule tipice, iar scuamele foliacee se formează mai
tîrziu. Este o formă mai  gravă ca cea precedentă.
C) P.F.  brazilian - fiind endemică atît în Brazilia, cît şi în alte zone ale Americii de Sud,  este
de 100 de ori mai frecvent decît  P.  vulgar.  Prezintă forme fruste (20% din cazuri), dar şi forme
grave, forme cronice (avînd evoluţie de 20-30 ani),  cu mortalitate mare  (50 % în 3 ani), dar cu
răspuns favorabil la medicaţia contemporană (unii savanţi constată că ar fi o formă particulară a P.
vulgar).
4. Pemfigusul seboreic (Pemfigusul eritematos sau sindromul Senear-Usher) descris  în
1926 de Senear-Usher, include clinic leziuni ale Pemfigusului vulgar, Dermatitei seboreice şi
Lupusului eritematos.
Debutează fie cu leziuni buloase, fie prin plăci  eritemato-scuamoase, de tipul - dermatitei
seboreice.  Chiar dacă bula este prima manifestare a bolii, curînd este înlocuită de eritem şi scuame.
Leziunile eritemato-scuamoase se localizează pe  zonele seboreice,  cu un depozit de cruste  grase,
gălbui,  uşor detaşabile,  lăsînd local pete roze,  congestive, zemuinde. La periferia plăcilor uneori
apar bule flasce,  abea vizibile,  ce se rup uşor  şi astfel placa se extinde.
A 9. Informaţie epidemiologică
Incidenţa pemfigusului variază între 0,4 şi 1,6 la 100 000 de locuitori, în funcţie de populaţia
studiată. Boala afectează egal ambele sexe, vîrsta medie de debut este 50-60 ani, cu variaţii foarte
mari (s-au descris cazuri la sugari, copii mici şi vîrstnici).
Pemfigusul este o boală rară, constituind aproximativ 1% din cazurile internate în serviciile
dermatologice. Înainte de epoca corticoterapiei, majoritatea cazurilor erau mortale, durata de
supravieţuire fiind de pînă la doi ani. În prezent este considerată o boală autoimună, iar tratamentele
moderne au redus substanţial mortalitatea (mortalitatea semnificativă fiind 8-10% în 10 ani),
existînd  și cazuri de vindecări.
Apare pe un anumit  teren:  prezenţa antigenelor  de histocompatibilitate HLA-A10, HLA
BM13, HLA-B55, HLA-DPW4, HLA-DRW6, HLADQ1.
La nivel naţional morbiditatea totală prin Pemfigusuri acantolitice în R.Moldova la 100 000
populaţie este următoarea:
2010 – 1,8; 2011 – 1,9; 2012 – 1,9; 2013 – 2,3; 2014 – 2,2
Aceste date ne arată că morbiditatea prin Pemfigusuri acantolitice în ultimii 5 ani este într-o
ascendenţă nesemnificativă, dar evidentă. Această creştere a indicelui morbidităţii prin Pemfigusuri
acantolitice este şi rezultatul aderenţei bune a bolnavilor la tratamentul cu corticosteroizi, care
destul de semnificativ sporeşte speranţa şi calitatea vieţii lor. La pacienţii care abadonează
tratamentul cu corticosteroizi speranţa de viaţă se reduce evident, terminînd cu sfîrşit letal.
7B. PARTEA GENERALĂ
B.1. Nivelul instituţiilor de asistenţă medicală primară
Descriere Motivele Paşii
1. Profilaxia
1.1. Profilaxia primară Nu există.
1.2. Profilaxia
secundară
·  Pentru depistarea precoce a
Pemfigusului este util controlul
profilactic al grupurilor de risc:
- Pacienţi cu leziuni erozivo-buloase,
având vârsta peste 50-60 ani.
- Pacienţii cu afecţiuni autoimune.
- Pacienţii cu dereglări metabolice
(diabet zaharat, tireotoxicoză).
- Pacienţii cu diverse tumori.
- Persoanele supuse tratamentelor cu
medicamente, cu droguri sensibilizante
sau toxice, cît şi alte substanţe chimice.
Obligatoriu:
· Control medical periodic în grupul de risc
(casetele 2, 5)
1.3. Screening-ul · Depistarea precoce a cazurilor noi
permite preîntâmpinarea avansării
maladiei, apariția complicaţiilor, cât şi a
recidivelor acesteia.
Obligatoriu:
· Consultul medicului dermatolog,
internistului, endocrinologului;
la necesitate a stomatologului şi
ginecologului (în caz de localizare bucală şi
genitală a erupţiei), (casetele 5, 11)
· Spitalizarea tuturor  pacienţilor cu forme
clinice sau recidive pentru tratamentul
staţionar (caseta 14)
· Continuarea tratamentului iniţiat în spital
(dermatologul și alţi spacialişti) (caseta 18)
· Supravegherea permanentă a bolnavului de
către medicul de familie (de comun cu
dermatologul) pentru eventuale efecte adverse
ale medicaţiei, în special pentru corticoterapia







· Se efectuează de medicul specialist






· Consultul tuturor pacienţilor de către
dermatolog pentru stabilirea diagnosticului.












· Supravegherea permanentă a bolnavilor cu
Pemfigus
· Controlul medical periodic în grupul de
risc (casetele 2, 5).
8B.2. Nivelul consultativ specializat
(dermatolog - nivel raional,  municipal, republican)
Descriere Motivele Paşii
1. Profilaxia
1.1. Profilaxia primară Nu există
1.2. Profilaxia secundară · Pentru depistarea precoce a
Pemfigusului este indicat controlul
profilactic a grupurilor de risc:
- Pacienţi cu leziuni erozivo-buloase,
având vârsta peste 50-60 ani.
- Pacienţii cu afecţiuni autoimune.
- Pacienţii cu dereglări metabolice
(diabet zaharat, tireotoxicoză).
- Pacienţii cu diverse tumori.
-  Persoanele  supuse  tratamentelor  cu
medicamente,  droguri sensibilizante
sau toxice şi alte substanţe chimice.
· Continuarea tratamentului iniţiat în




· Control medical periodic în grupul de risc
(casetele 2,4,5)
· Evidenţa pacienţilor cu Pemfigus şi
monitorizarea acestora (caseta 25)
1.3. Screening-ul · Depistarea precoce a pacienţilor cu
Pemfigus permite preîntâmpinarea
dezvoltării complicaţiilor (destul de
severe) şi instalarea recidivelor.
· Statutul dermatologic al
Pemfigusului ne permite depistarea
precoce şi confirmarea diagnostucului.
Obligatoriu:
· Control medical regulat al pacienţilor cu
Pemfigus, 1-2 ori pe lună (caseta 25).
· Tratament permanent cu corticosteroizi,
citostatice etc. (casetele 18, 19, 20, 21).
· Tratamentul coplicaţiilor iatrogene şi ale






· Anamneza (casetele 8, 9)
· Examenul fizic (caseta 10)
· Investigaţiile paraclinice (casetele 7, 11)
-    Examenul histopatologic;




- Glicemia statică şi dinamică;
- Testul HIV, VDRL;
- Analiza generală a urinei, uroporfirine,
ureea;
- Dozarea complementului;
- Examenul citologic din bulă;
- Examenul bacteriologic şi antibiograma
din leziunile pustuloase;
- Citodiagnosticul Tzank;
- Imunofluorescenţa directă (IFD) și
indirectă (IFID);
- USG;









· Consultul dermatologului pentru
aprecierea rezultatelor paraclinice,
confirmarea diagnosticului şi deciderea
spitalizarii
(casetele 11, 14)





· Tratamentul P. este în dependență
de severitatea maladiei şi
complicaţiile frecvente posibile.
· Terapia depinde de gradul   de
avansare a bolii şi de complicaţiile
apărute pe parcurs.
· Scopul tratamentului constă în
inducerea remisiunii manifestărilor
clinice.
· Este importantă investigarea şi











Tratamentul topic nu are valoare
semnificativă pentru pemfigus, se aplică
doar ca medicaţie adjuvantă în dependenţă





- analgezice topice (caseta 23)
B.3. Nivelul asistenţei medicale spitaliceşti
Descriere Motivele Paşii
1. Spitalizarea Suspectarea diagnosticului de Pemfigus Criterii de spitalizare în secţii cu profil
dermatologic (raional, municipal):
· Pacienţii cu toate formele clinice de
Pemfigus
· Pacienţii cu Pemfigus în faza de
recidivă
· Pacienţii cu Pemfigus și patologie
asociată sau indusă. (caseta 14)
Dermatologie (nivel republican)
1. Se spitalizează toţi pacienţii suspecţi la
Pemfigus pentru investigaţii, stabilirea
diagnosticului şi iniţierea tratamentului
medicamentos.
2. Pacienţii cu Pemfigus în faza de
recidivă sau cu complicaţii iatrogene, la
care nu este posibil tratamentul la nivel
raional/municipal.
3. Pacienţii cu Pemfigus și patologii
concomitente asociate, la care nu este








· Anamneza (caseta 8, 9)
· Examenul obiectiv (caseta 10)
· Investigaţiile paraclinice (caseta 7;11):
- Citodiagnosticul Tzank
- Examenul histopatologic
- Analiza generală a sîngelui, VSH
- Probele hepatice








-Ionograma (Cl, K, Na, Ca)
-USG organelor interne
-Investigaţiile pentru determinarea
factorilor predispozanţi la aparitia
Pemfigusului (împreună cu medicii
specialişti: stomatolog, internist,
endocrinolog, oncolog, imagist etc.)
Recomandat:
· Investigaţii suplimentare speciale
recomandate de medicul dermatolog si de
alţi specialişti, la necesitate (caseta 11)






(Methylprednisolonum) - inițial puls-
terapie sau în doze mari, ulterior dozele
acestora se reduc gradual lent (după
remiterea erupției), pînă se ajunge la doza
de întreținere.
· Citostatice: Cyclophosphanum*,
Azathioprinum, Methotrexatum (se pot
utiliza fie în asociere cu corticosteroizii,
fie ca singură medicaţie.
· Medicaţia simptomatică.(casetele 17,
19, 20, 21, 22)
Topic:
  Tratamentul topic nu are valoare
semnificativă pentru pemfigus, se aplică
doar ca medicaţie adjuvantă în dependenţă





· analgezice topice (caseta 23)
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· corticosteroizi (puls-terapie sau în
doze mari);









Scopul (ambulator – după
staţionar):
1. maximal:










· corticoterapie (doze terapeutice sau
de întreținere);










· Tratamentul maladiilor asociate
P. sau induse de tratamentul
imunosupresor, în cooperare cu
alţi medici - specialişti.
Scopul:
· Diminuarea (posibilă)
a factorilor de risc
III etapă
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C.2. DESCRIEREA METODELOR, TEHNICILOR ŞI PROCEDURILOR
C.2.1. Clasificarea
Caseta 1. Clasificarea Pemfigusului
 Pemfigusuri autoimune:
1. Profunde: pemfigusul vulgar şi pemfigusul vegetant
2. Superficiale: pemfigusul foliaceu şi pemfigusul eritematos.
3. Forme particulare de pemfigus: pemfigusul paraneoplazic, pemfigus cu IgA, pemfigusul indus
medicamentos, pemfigusul herpetiform, spongioza cu eozinofile, pemfigusul endemic
brazilian.
Pemfigusuri non-imune:
1. Pemfigus benign familial Hailey-Hailey
2. Dermatoza acantolitică tranzitorie Grover
C.2.2. Factori de risc
Caseta 2. Factorii de risc
· afecţiuni ale mucoaselor (bucale, genitale);




· afecţiuni neurologice, ale aparatului respirator, digestiv, renal, cardiovascular;










Pentru depistarea precoce a Pemfigusului  se recomandă controlul profilactic al grupelor de risc:
· Pacienţi cu afecţiuni ale mucoaselor (bucale, genitale), cu maladii limfoproliferative, maladii
autoimine + patologiile incluse în caseta 2.
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C.2.4. Screening-ul
Caseta 5. Grupul de risc de dezvoltare al Pemfigusului
Pacienţii cu următoarele stări morbide:
·  afecţiuni ale mucoaselor (bucale, genitale);




· afecţiuni neurologice, ale aparatului respirator, digestiv, renal, cardiovascular;





!Notă: Se va face  controlul medical periodic al grupului de risc în 6-12 luni
C.2.5. Conduita pacientului cu Pemfigus
Caseta 6. Obiectivele procedurilor de diagnostic în Pemfigus
· Suspectarea Pemfigusului
· Confirmarea  Pemfigusului
· Determinarea factorilor predispozanţi (de risc) a Pemfigusului
Caseta 7. Procedurile de diagnostic în Pemfigus
· Anamneza




3. Analiza generală a sîngelui, VSH;
4. Probele hepatice;
5. USG organelor interne;
6. Glicemia statică şi dinamică;
7. R-grafia cutiei toracice și a oaselor tubulare;
8. Proteinograma;
9. Ionograma;
10. Test HIV, VDRL;
11. Analiza generală a urinei, uroporfirinele;
12. Dozarea complementului;
13. Examenul bacteriologic şi antibiograma din leziunile postbuloase suprainfectate;
14. Imunofluorescenţa directă (IFD);
15. Imunofluorescenţa indirectă (IFID);
16. Testul imunoezimatic (ELISA);
17. Imunoprecipitarea şi imunoblotingul;
18. Investigaţii pentru determinarea factorilor predispozanţi P. (în cooperare cu medicii
specialişti: stomatolog, internist, oncolog, endocrinolog etc.).
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C.2.5.1. Anamneza
Caseta 8. Întrebările ce trebuie examinate la suspecţia Pemfigusului
· Depistarea semnelor clinice (leziuni cutaneo-mucoase, usturime).
· Data debutului şi modalitatea de debut ( bule pe o piele aparent sănătoasă).
· Circumstanţele de debut (cauze – factori de risc).
· Circumstanţele de recurenţe (cauze - factori de risc, suspendarea tratamentului  imunosupresor).
· Maladiile suportate şi/sau asociate.
· Anamneza ereditară.
· Anamneza alergologică și imunologică (la cazuri particulare).
· Terapia medicamentoasă suportată anterior.
Caseta 9. Recomandări pentru evaluarea cauzei Pemfigusului
· Determinarea şi corecţia tulburărilor imune
· Determinarea şi corecţia (excluderea) dereglărilor metabolice
· Determinarea şi corecţia (excluderea) dereglărilor hidroelectrolitice
· Determinarea şi corecţia (excluderea) dereglărilor proteice
· Determinarea şi corecţia (excluderea) patologiei mucoasei bucale
· Determinarea şi corecţia (excluderea) tulburărilor ale sistemului nervos
· Determinarea şi corecţia (excluderea) dereglărilor aparatului respirator
· Determinarea şi corecţia (excluderea) dereglărilor aparatului ocular
· Determinarea şi corecţia (excluderea) dereglărilor aparatului digestiv
· Determinarea şi corecţia (excluderea) dereglărilor sistemului ganglionar
· Determinarea şi corecţia (excluderea) dereglărilor aparatului osteo-muscular
· Determinarea unor neoplazii
· Determinarea şi excluderea unor intoxicaţii cu medicamente şi alte substanţe chimice
· Determinarea şi excluderea unor traumatisme, radiaţii solare etc.
C.2.5.2. Examenul clinic (semnele obiective)
Caseta 10. Datele obiective în Pemfigusului
·  Semnele clinice tipice ale Pemfigusului sunt prezentate de leziuni cutaneo-mucoase de tip bulos.
· Pemfigusul vulgar. În faza iniţială erupţia este monomorfă: se prezintă sub forma de bule cu
dimensiuni de la un bob de mazăre pînă la o nucă, dezvoltate pe tegument  aparent sănătos, fiind
iniţial tensionate, evolutiv devenind flasce, pline cu lichid sero-citrin, care poate devini destul de
repede sero-purulent. În jurul bulelor suprainfectate apare o areolă eritematoasă. Evolutiv erupția
cutanată devine polimorfă, constituită din: bule; eroziuni care se acoperă cu cruste seroase, sero-
hemoragice sau sero-purulente; macule reziduale pigmentate.
· Pemfigusul foliaceu. Este o varietate a pemfigusului  acantolitic ce formează bule flasce foarte
superficiale, care se rup în timp scurt, lăsînd  eroziuni ce se acoperă cu cruste şi scuame. Astfel tabloul
clinic primeşte un aspect asemănător cu eritrodermia exfoliativă: procesul cutanat se caracterizează
printr-o descuamaţie intensă; scuamele au un caracter umed şi se formează pe fondul unui eritem cu
exudaţie, degajând un miros fetid. Semnul Nicolsky este intens pozitiv. Pe părţile intens  afectate
uneori se pot forma verucozităţi.
· Pemfigusul vegetant. Primar apar bule urmate de eroziuni, asociate de leziuni papilomatoase, tip
vegetativ, care la compresie pot emana puroi. Uneori vegetaţiile pot  apărea primar, fără a fi precedate
de erupţii buloase. Au fost descrise 2 forme clinice:
1.  Forma Hallopeau:  are localizare numai în pliuri,  nu formează bule, iar vegetaţiile sunt singura
manifestare a bolii. Are un pronostic bun şi se supune mai uşor tratamentului.
2. Forma Neumann:  în această formă leziunile vegetante se asociază cu bule şi  eroziuni.  Dispune
de un pronostic mai rezervat, transformându-se pînă la urmă în P. vulgar.
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· Pemfigusul seboreic. Debutează fie cu o leziune buloasă, fie prin plăci  eritemato-scuamoase de
tipul - dermatitei seboreice.  Chiar dacă bula este prima manifestare a bolii, curînd este înlocuită de
eritem şi scuame. Leziunile eritemato-scuamoase se localizează pe  zonele seboreice,  cu un depozit de
cruste  grase,  gălbui,  uşor detaşabile,  lăsînd local pete roze,  congestive, zemuinde. La periferia plăcilor
uneori apar bule flasce,  abea vizibile,  ce se rup uşor  şi astfel placa se extinde. Pe faţă pot fi prezente
leziuni asemănătoare lupusului eritematos: avînd dispoziţia tipică, dar caracterul grăsos al depozitului
scuamo-crustos evocă P. seboreic.  Uneori scuamele au caracterul celor din lupus:  uscate, dure, aderente.
· Alte forme rare de Pemfigus:
1. Pemfigus paraneoplazic: caracterizat prin eroziuni orale severe, erupţie cutanată polimorfă, care se
asociază la un proces tumoral;
2. Pemfigus endemic brazilian;
3. Pemfigus postmedicamentos;
4. Pemfigus herpetiform – leziuni veziculoase, în buchete;
5. Pemfigus familial (Hailey-Hailey) – caracterizat prin apariţia de vezicule în zonele de fricţiune.
Conţinutul este clar sau tulbure, pe suprafaţa lor sunt fisuri şi scuame, pot căpăta aspect circinat şi
sunt localizate în zonele intertriginoase.
6. Dermatoză acantolitică tranzitorie (boala Grover) – caracterizată prin papule sau papulo-vezicule cu
suprafaţa keratozică sau crustoasă, cu tendinţă la grupare.
C.2.5.3. Investigaţiile paraclinice
Caseta 11. Investigaţiile în Pemfigus
· Investigaţii pentru confirmarea  Pemfigusului (investigaţii obligatorii)
1. Examenul histopatologic: bula intraepidermică este amplasată în grosimea stratului spinos la o
înălţime variabilă a acestuia. Fundul bulei este constituit dintr-un lambou epitelial care aderă la
nivelul membranei bazale. Plafonul reprezintă restul corpului spinos, cu o margine festonată.
Marginile bulei evidenţiază disociaţia celulelor malpighiene şi conturul neregulat. Conţinutul bulei -
celule acantolitice.
2. Citodiagnosticul Tzanck poate evidenţia keratinocite segregate şi distrofice (celule acantolitice), ce se
prezintă ca celule rotunjite, cu nuclei intens bazofili, înconjuraţi de o zonă perinucleară care
contrastează cu restul citoplasmei bazofile. Celulele sunt neaderente şi plutesc în lichidul din bulă.
· Investigaţii suplimentare speciale
Testul imunoezimatic/ELISA: anticorpi anti-desmogleina I și III.
· Investigaţii de perspectivă
a) Imunofluorescenţa directă (IFD): depistarea intraepidermică a depozitelor  de IgG (subcornos, stratul
malpighian).
b) Imunofluorescenţa indirectă (IFID): atestă prezenţa de autoanticorpi circulanţi tip IgG,  direcționați
împotriva unor structuri membranare keratinocitare.
c) Imunoprecipitarea
d) Imunoblotingul
· Investigaţii  pentru determinarea factorilor trigger în  Pemfigus (investigaţii obligatorii)
a) Hemoleucograma, VSH
b) Analiza sumară a urinei, uroporfirinele
c) Probele funcţionale hepatice
d) Ecografia organelor interne
e) Glicemia statică şi dinamică
f) Test HIV, VDRL
g) Ionograma
h) Proteinograma
i) R-grafia cutiei toracice și a oaselor tubulare
j) Examenul bacteriologic şi antibiograma din leziunile postbuloase suprainfectate.









!Notă: Examenul histopatologic, IFD, IFID şi citodiagnosticul Tzanck permit confirmarea
Pemfigusului.
C.2.5.4. Diagnosticul diferenţial
Caseta 12. Diagnosticul diferenţial al Pemfigusului
Diagnosticul diferenţial pentru localizările cutanate
1. Dermatita herpetiformă
2. Pemfigoidul bulos
3. Dermatita IgA liniară
4. Herpes gestationes
            5. Epidermoliza buloasă dobândită (pemfigoidul epidermolitic)
6. Porfiria cutanată tardivă
7. Reacţii postmedicamentoase buloase
8. Lupus eritematos bulos
9. Dermatoze ocazional buloase
          10. Dermatoze buloase determinate de agenţi fizici şi chimici
Diagnosticul diferenţial pentru localizările pe mucoase:
1. eroziunile din herpes;
2. eroziunile din lichenul plan;
3. eroziunile din eritemul polimorf bulos;
4. eroziunile din sifilisul secundar;
5. eroziunile şi ulceraţiile tuberculoase;
6. eroziunile postmedicamentoase;
7. afte gigante bipolare (Behçet);
8. ulceraţiile traumatice (dentare);
9. ulceraţiile din sifilisul terţiar;
10. ulceraţiile din neoplazii.
Caseta 13. Momente cheie în diagnosticul diferenţial al Pemfigusului
Vizează celelalte maladii buloase.
a) Dermatita herpetiformă:
- leziuni papulo-urticariene şi papulovizicule dispuse în buchet;
- distribuţia simetrică a leziunilor în zone de extensie;
- evoluţia în pusee, cronică;
- intensitatea fenomenelor subiective;
- afectează decada 2-4 de viaţă;
- asocierea frecventă cu o enteropatie de sensibilizare la gluten;
- testul Jadassohn pozitiv;
- histopatologie: microabcese cu PMN cu bule subepiteliale, multiloculare: infiltrat inflamator în derm;
- imunofluorescenţa directă (IFD): depozite de IgA (IgAI) în vârful papilelor dermice atât în pielea lezată
cât şi în pielea nomală;
- imunofluorescenţa indirectă (IFID): autoanticorpi tip IgA împotriva structurilor endomisiumului firelor
netede.
b) Dermatita IgA liniară:
- Depozite liniare de IgA;
- IgA sunt dispuse „în oglindă” în lamina lucidă, sub lamina densă împotriva fibrelor de colagen tip VIL.
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c) Pemfigoidul bulos:
- afecteză persoane peste 60 ani;
clinic: bule mari sub tensiune pe un fond eritematos sau normal, localizarea erupţiei pe abdomenul
inferior, coapse, antebraţe; conţinut hemoragic cu tendinţă spontană la epitelizare;
- citodiagnosticul Tzanck – prezenţa eozinofilelor îndreaptă diagnosticul spre pemfigoid;
- imunofluorescenţa directă (IFD) arată depozite liniare de IgG şi C36 în regiunea membranei bazale;
- imunomicroscopia electronică: antigenul pemfigoid la nivelul laminei lucida;
- imunofluorescenţa indirectă (IFID) – în 75% cazuri IgG conjugate de structuri ale membranei bazale;
d) Herpes gestationes (pemfigoid gestationes) este similar pemfigoidului bulos în sarcină;
e) Epidermoliza buloasă dobândită (pemfigoidul epidermolitic):
- fragilitate cutanată, bule + eroziuni postbuloase;
- cicatici, milium, distrofii unghiale;
- istoric familial negativ;
- debut tardiv la vârsta adultă;
- prezenţa de IgG + C3 la joncţiunea dermoepidermică;
- bule sub lamina bazală (la imunomicroscopie eletronică);
anticorpi circulanţi IgG care se fixează la nivelul zonei membranei bazale (ţinta = antigen proteic de
145-200 kDa situat sub lamina densă).
f) Porfiria cutanată tardivă:
- bule, ulcerocruste, cicatrici atrofice, milium;
- localizare pe părţile descoperite şi expuse la soare;
- hiperpigmentare a pielii şi hipertricoză a feţei;
- urini hipercrome; la lampa Wood o lumină fluorescentă cu o nuanţă roşu-coral;
- valori crescute ale eliminărilor de uroporfirine şi coproporfirine (valori normale – corpopofirinele = 50-
150 mg/24 ore şi uroporfirinele sub 25 mg/24 ore).
g) Reacţii postmedicamentoase buloase:
- antecedente: ingestie de medicamente;
- bule pe un tegument de aspect roşu-violaceu;
- coexistenţa cu leziuni papuloase simple sau în cocardă;
- absenţa markerilor imunologici pentru penfigus.
h) Lupusul eritematos bulos:
- aspect clinic;
- modificările imunologice.





- leucemii cutanate (proliferări ale ganglionilor limfatici, semne de laborator);
- lepra lazarină (penfigus lepros – bule apărute pe leproame);
- maladia Darier (aspect clinic şi histopatologic).
j) Dermatoze buloase determinate de agenţi fizici şi chimici
- anamneză: suspectarea factorului fizic sau chimic implicat
- durata scurtă de manifestare de la contact
- aspectul leziunilor,.
k) Diagnosticul diferenţial pentru localizările pe mucoase:
11. eroziunile din herpes;
12. eroziunile din lichenul plan;
13. eroziunile din eritemul polimorf bulos;
14. eroziunile din luesul secundar;
15. eroziunile şi ulceraţiile tuberculoase;
16. eroziunile postmedicamentoase;
17. afte gigante bipolare (Behçet);
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18. ulceraţiile traumatice (dentare);
19. ulceraţiile din sifilis (primar, terţiar);
20. ulceraţiile din neoplazii.
C.2.5.5. Criterii de spitalizare






-Pacienţii cu recurenţe de pemfigus
-Pacienţii cu complicaţii induse de boală
-Pacienţii cu erupție cutaneo-mucoasă rebelă la tratament
-Pacienţi cu complicaţii postmedicamentoase
-Alte fome clinice rare de pemfigus
-Pacienţii cu patologii concomitente asociate la Pemfigus
-Pacienţii cu dificultăţi în stabilirea diagnosticului de Pemfigus
C.2.5.6. Tratamentul
Caseta 16. Obiectivele terapeutice la pacienţii cu Pemfigus
· Remisiunea manifestărilor clinice sau ameliorare.
· Prevenirea recidivelor.
· Prevenirea şi tratamentul complicaţiilor (supraifectarea leziunilor, tulburările hidro-electrolitice).
· Monitorizarea și anihilarea  efectelor secundare ale terapiei.
C.2.5.6.1 Principiile de tratament medicamentos în Pemfigus
Caseta 17. Principiile de tratament medicamentos ale Pemfigus în staţionar
· Sistemic:
- Corticosteroizi (inițial puls-terapie sau în doze mari, ulterior dozele  acestora se reduc gradual lent, pînă
se ajunge la doza de întreținere):
• Prednisolonum (Methylprednisolonum)
- Citostatice şi imunosupresive:
• Cyclophosphanum*, Azathioprinum, Methotrexatum
- Tratament simptomatic:
· Preparate de potasiu: kalii orotas, kalii aspartas+magnesii aspartas
• Preparate de calciu: calcii gluconas, calcii glycerophosphas etc.
• Anabolice: nandrolonum (Retabolil)
Caseta 15. Principiile de conduită terapeutică a pacienţilor cu Pemfigus
Modularea tratamentului se va face în funcție de:
·  Tipul de pemfigus  (varietatea clinică)
·  Extinderea leziunilor cutaneo-mucoase
·  Gradul de avansare a bolii
·  Răspunsul la tratamentul inițiat
· Titrul anticorpilor circulanți
· Complicațiile iatrogene
· Maladiile asociate
· Statusul general al pacientului
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• Tratament de detoxifiere: natrii chloridum (soluţie isotonă, NaCl), plasmafereza etc.
• Imunoglobuline: immunoglobulinum humanum etc.
• Vitamine: B1, B6, B12, C
• Antimicotice: fluconazolum
• Gastroprotectoare:  aluminii hydroxidum + magnezii hydroxidum (Almagel)
• Antibacteriene etc.
- Tratament biologic = tratament de perspectivă
· Topic:
- dezinfectante (Mehytileni coeruleum sol. 1-2%, Citralum* sol. 1%)
- epitelizante  (Dexpanthenolum /combinaţie/ spray; Solcoseryl gel, ung.; Methyluracilum ung. 10%)
- antiinflamatoare (Hydrocortisonum ung. 1% sau emulsie; Hydrocortisonum+Oxytetracyclinum spray
/Oxycort-spray/; Tetracyclinum+Triamcinolonum /Polcortolon-spray)
- antibacteriene (Bacitracinum+Neomycinum /Baneocin/ ung.; Hydrocortisonum+Oxytetracyclinum
/Hioxison/ ung.)
- analgezice topice (Lidocaini hydrochloridum spray 10%, Benzocainum /combinaţie/)
*Varietăți terapeutice ale tratamentului sistemic:
    Tratamentul sistemic cu corticosteroizi și citostatice este imunosupresor și se desfășoară în trei etape:
1. tratament de atac: permite controlul activității bolii, avînd ca scop inducerea rapidă a remisiunii
manifestărilor clinice;
2. tratament  de consolidare: permite controlul puseelor și se menține pînă la vindecarea leziunilor;
3. tratament de întreţinere: are drept scop utilizarea celei mai mici doze de corticoizi și/sau citostatice,
care să menţină boala în remisiune stabilă; în care doza de corticoid este redusă pînă la un nivel
minim posibil.
Caseta 18.  Principiile de tratament ale Pemfigusului în condiţii de ambulator (după tratamentul
staţionar)
· Sistemic:
- Corticoterapie (doze terapeutice sau de întreținere):
Prednisolonum (Methylprednisolonum)
-  Citostatice şi imunosupresive (doze terapeutice sau de întreținere):
Cyclophosphanum*, Azathioprinum, Methotrexatum
- Tratament simptomatic:
Preparate de potasiu: kalii orotas, kalii aspartas+magnesii aspartas
Preparate de calciu: calcii gluconas, calcii glycerophosphas etc.
Anabolice: nandrolonum (Retabolil)
Tratament de detoxifiere: natrii chloridum (soluţie isotonă, NaCl), plasmafereza etc.
Imunoglobuline: immunoglobulinum humanum etc.
Vitamine: B1, B6, B12, C
Antimicotice: fluconazolum
Gastroprotectoare: aluminii hydroxidum + magnezii hydroxidum (Almagel)
Antibacteriene etc.
- Tratament biologic = tratament de perspectivă
· Topic:
- dezinfectante (Mehytileni coeruleum sol. 1-2%, Citralum* sol. 1%)
- epitelizante  (Dexpanthenolum /combinaţie/ spray; Solcoseryl gel, ung.; Methyluracilum ung. 10%)
- antiinflamatoare (Hidrocortisonum ung. 1%, emulsie 0,1%;     Hydrocortisonum+Oxytetracyclinum
spray /Oxycort-spray/; Tetracyclinum+Triamcinolonum /Polcortolon-spray)
- antibacteriene (Bacitracinum+Neomycinum /Baneocin/ ung.; Hydrocortisonum+Oxytetracyclinum
/Hioxison/ ung.)
- analgezice topice (Lidocaini hydrochloridum spray 10%, Benzocainum /combinaţie/)
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C.2.5.6.2. Tratamentul sistemic
Caseta 19.  Tratamentul  sistemic cu corticosteroizi în Pemfigus
· Corticosteroizii: reprezintă tratamentul de elecţie în P.
Prednisolonum: comprimate - 5 mg; soluţie injectabilă în fiole 30mg/1ml.
- Analog sintetic al cortisolului.
- Are efect antinflamator, antialergic și antiexudativ.
- Manifestă efecte metabolice variate și profunde, modifică răspunsul imun al organismului la diverși
stimuli.
- Puls-terapie: 10-20 mg/kg/corp/zi (pînă la 1g/zi) în perfuzii i/v 3-5 zile consecutive (se
administrează p/u o remisiune mai rapidă).
- Doza de atac: se administrează 1,5-2,0-3,0 mg/kg corp/zi, per os.
- Se merge cu această cantitate 2-3 săptămâni. Dacă nu se observă o ameliorare în evoluţie sau apare o
agravare în acestă perioadă doza se dublează. Dacă nici acum nu apar modificări, după 3 săptămâni
se mai dublează o dată, ajungând la doze "mamut" de până la 1g/zi.
- Doza iniţială de atac se administrează până la ştergerea leziunilor cutaneo-mucoase.
- Odată cu stagnarea bolii şi regresiunea leziunilor clinice doza zilnică de corticoizi se reduce,
utilizînd variate scheme: la început reducerea este mai radicală  (20-30% din doză); apoi  este cu
mult mai lentă - 1mg la 3-8 zile; ajungându-se la o doză de întreţinere capabilă să menţină reapariția
de noi leziuni și o stare generală satisfăcătoare.
- Doză de întreţinere variază între 10-40 mg/zi, pe care bolnavul trebuie s-o administreze timp
îndelungat, practic toată viaţa.
- Există şi alte scheme de reducere  a corticoizilor: metoda alternativă - o zi se reduce, alta nu, pînă
cînd doza de întreținere va fi primită de pacient peste o zi.
- Contraindicațiile: boala ulceroasă, diabetul zaharat, insuficiența renală sau cardiacă, hipertensiunea
arterială, sarcina și alăptarea, osteoporoza, psihozele, tuberculoza, infecțiile virale, predispoziția la
tromboembolii, boala Cushing.
- Efectele adverse sistemice: imunodeficiență secundară, hipertensiunea arterială, glucozemie,
hipokalemie, atrofia corticosuprarenalelor, echilibru azotat negativ, osteoporoza, hiperaciditate
gastrică, boala ulceroasă, cataractă, glaucom etc.
- Efectele adverse cutanate: la administrarea îndelungată a unguentului poate apare atrofia pielii,
hiperemie cu teleangiectazii, edeme, prurit, hipertrichoză, suprainfecții asociate (bacteriene,
micotice, virale) etc.
- Precauții: pe parcursul tratamentului se recomandă un regim alimentar sărac în glucide și grăsimi,
dar bogat în proteine, să fie hipo- sau desodat, cu administrarea unui gastroprotector, să nu fie brusc
întrerupt tratamentul fiindcă pot apărea fenomene de insuficiență corticosuprarenală (febră, mialgii,
artralgii etc.).
- Interacțiuni: efectele preparatului cresc la administrarea salicilaților și pirazolonelor, dar scad la
asocierea cu barbiturice, sedative, hipnotice, fenitoină și rifampicină. Glucocorticosteroizii scad
efectele preparatelor antidiabetice, antihipertensive, vaccinuilor, dar cresc efectele anticoagulantelor.
- Monitorizare: T/A, glicemia.
! Cele mai favorabile rezultate se obţin prin asocierea de corticoizi + ciclofosfamidă.
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Caseta 20.  Tratamentul  sistemic cu preparate citostatice şi imunosupresive în Pemfigus
· Cyclophosphanum*: pulbere p/u soluţie injectabilă în fiole de 200 mg.
Ø Are proprietăți citotoxice, antineoplazice și imunosupresive (inhibă proliferarea T limfocitelor).
Ø Doza este 100-200 mg/zi sau 1-2 mg/kg corp/zi, i/m.
Ø Dozele mari provoacă toxicitate asupra organelor și sistemelor.
Ø Efecte adverse posibile: anemie, greaţa, astenie, anorexie, fototoxicitate, diaree, ulceraţii la
nivelul mucoaselor, alopecie etc.
Ø Contraindicaţii: hipersensibilitatea, sarcina, mielodepresia, insuficiența hepatică sau renală,
infecţiile acute, imunodeficienţe semnificative.
Ø Concomitent se indică 15 mg/zi de acid folic pentru anihilarea reacţiilor adverse.
Ø Monitorizare: hemoleucogramă, funcţia hepatică şi renală.
      · Azathioprinum (Imuran): comprimate de 50 mg N-100
Ø Este un antimetabolit imunosupresiv.
Ø Inhibă proliferarea celulelor imunocompetente și răspunsul imun al celulelor-T.
Ø Doza variază între 1 și 5 mg/kg/zi, în mediu 100-150 mg/zi, 30-40 zile la o cură de tratament.
Ø Contraindicaţii: hipersensibilitatea, sarcina, pacienţilor cu afecţiuni hepatice sau renale active, cu
infecţii acute sau cu imunodeficienţe semnificative.
Ø Efecte adverse posibile: anemie, greaţă, astenie, anorexie, fototoxicitate, diaree, ulceraţii la
nivelul mucoaselor, cefalee, febră, frisoane etc.
Ø Concomitent se indică 15 mg/zi de acidum folicum pentru anihilarea reacţiilor adverse.
Ø Monitorizare: hemoleucograma, funcţia hepatică şi renală.
· Methotrexatum: compr.- 2,5 mg, 10 mg; soluţie injectabilă în fiole 10 mg/1 ml, 50 mg/5 ml.
Ø Afectează sinteza ADN și multiplicarea celulelor.
Ø Methotrexatum acționează specific în faza S a ciclului celular.
Ø Poate fi indicat: oral 15-17,5 mg /săptămânal, subdivizat în trei prize cu interval de 8 ore (4-6
cure); sau intramuscular 15-30 mg/săptămânal (4-6 cure).
Ø Doza maximă cumulativă este de 1,5 g.
Ø Contraindicaţii: hipersensibilitatea, sarcina, pacienţilor cu insuficiență hepatică sau renală, cu
infecţii acute, cu ulcer gastric-intestinal, mielodepresia, imunodeficienţe semnificative,
expunerea la razele solare.
Ø Dozele mari provoacă toxicitate asupra organelor și sistemelor.
Ø Efecte adverse posibile: anemie, leucopenie, greaţă, astenie, anorexie, fototoxicitate, diaree,
ulceraţii la nivelul mucoaselor, insuficiență hepatică sau renală, afecțiuni nervoase, alopecie etc.
Ø Concomitent se indică 15 mg/zi de acidum folicum pentru anihilarea reacţiilor adverse
Ø Monitorizare: hemoleucogramă, funcţia hepatică şi renală.
! Cele mai favorabile rezultate se obţin prin asocierea de corticoizi + cyclophosphanum.
Caseta 21 .  Alte scheme de tratament sistemic în Pemfigus
v Corticoizii + sulfonele (Prednisolonum+Diaphenylsulfonum*/Dapsone*):
· Diaphenylsulfonum*: comprimate de 100 mg.
Ø Se administrează 100-200 mg/zi până la ştergerea leziunilor cutaneo-mucoase.
Ø Odată cu stagnarea bolii şi regresiunea leziunilor clinice doza zilnică de sulfone se reduce,
ajungându-se la o doză de întreţinere capabilă să menţină reapariția de noi leziuni și o stare generală
satisfăcătoare.
Ø Diaphenylsulfonum * se administrează în serii succesive a cîte 5-7 zile, cu întrerupere de 2-3 zile,
pînă la vindecarea tuturor manifestărilor clinice, apoi se trece la doza de întreținere timp de mai multe luni.
Ø Doza de întreținere cu Disulon este de 50-100 mg/săptămînă, pentru prevenirea recidivei.
Ø Reactii adverse: anemie hemolitică, methemoglobinemie, tulburari digestive banale.
Ø Rareori manifestări neurologice, alergice, cardiovasculare, hipoalbuminemie, hepatită toxică,
necroza papilară renală, sterilitate masculină.
Ø Contraindicaţii: hipersensibilitatea, sarcina, pacienţii cu insuficiență hepato-renală, bolile
hematologice.
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Ø  Prin această combinație (Prednisolonum+Dapsone*) se obţin vindecări clinice în Pemfigusul
eritematos şi Pemfigusul foliaceu.
v Corticoizii + antimalaricele (Prednisolonum + Hydroxychloroquinum /Plaquenil):
· Hydroxychloroquinum: comprimate de 200 mg, numai pentru administrare orală.
Ø Se administrează cîte 400 mg/zi timp de pînă la 1 lună, apoi 200 mg/zi ca doză de întreținere.
Ø Fiecare doză trebuie luată cu mâncare sau cu un pahar cu lapte.
Ø Hidroxiclorochina are mai multe proprietăţi farmacologice, care pot determina efectele ei
terapeutice. Acestea includ: interacţiuni cu grupări sulfhidril; modularea activităţii unor enzime
(între care fosfolipaza, NADH-citocrom-C-reductaza, colinesteraze, proteaze şi hidrolaze); legarea
de AND; stabilizarea membranelor lizozomale; inhibarea formării prostaglandinelor, a funcţiei
chemotactice şi fagocitice a polimorfonuclearelor și altele. Dar mecanismul de acțiune este încă
neclar.
Ø Contraindicaţii: maculopatie a ochiului preexistentă; hipersensibilitate (alergie) cunoscută la derivaţi
ai 4-aminochinolinei; sarcina şi alăptarea.
Ø Precauţii generale: riscul de retinopati; se va manifesta precauţie la pacienţii cu deficienţe hepatice
sau renale; de asemenea, la pacienţii cu tulburări gastrointestinale, neurologice sau sanguine; la cei
cu sensibilitate la chinină, sau cu deficit de glucozo-6-fosfat dehidrogenază etc.
Ø Efecte adverse: rar poate apărea retinopatie cu modificări de pigmentare şi defecte ale câmpului
visual, acomodare. Au fost, de asemenea, semnalate modificări pigmentare ale pielii şi membranelor
mucoase, albirea părului şi alopecie; rash-ul cutanat apare uneori. Alte efecte adverse includ
tulburările gastrointestinale. Rar au fost semnalate: depresie medulară, cardiomiopatie,
neuromiopatie, psihoză, convulsii etc.
Ø Se indică în Pemfigus eritematos şi P. foliaceu.
v Corticoizii + retinoizii aromatici (Prednisolonum + Acitretin*/Neotigason*):
· Acitretin*/Neotigason*: caps. 10 mg şi 25 mg.
Ø Proprietăți farmacologice: normalizează keratinogeneza; controlează inflamația, influențînd
producerea de interferoni; inhibă migrarea celulelor inflamatorii; este imunomodulator.
Ø Se administrează: doza iniţială este de 20-25 mg/zi într-o priză; doza terapeutică poate ajunge la 0,5
mg/kg/corp zilnic într-o priză, 2-4 săptămâni; doza de întreţinere 20-30 mg/zi într-o priză.
Ø Efectele adverse includ: uscăciunea pielii, fisurarea buzelor, uscăciunea ochilor şi a mucoasei
nazale, fotosensibilitate, subţierea firelor de păr, anomalii ale oaselor lungi sau ale vertebrelor etc.
Ø Contraindicaţii: femeile gravide sau cele care planifică graviditatea; datorită riscului înalt de
anomalii congenitale la făt, o eventuală sarcină poate fi planificată doar peste cel puţin 3 ani după
suspendarea tratamentului cu retinoizi.
Ø Este interzis consumul de alcool în timpul tratamentului şi timp de 2 luni după intreruperea acestuia.
Ø Se indică în P.vegetant.
Ø Corticoizii + tetracicline + nicotinamidum* (Prednisolonum + Tetracyclinum + Nicotinamidum*):
· Tetracyclinum: o capsula contine 250 mg (500 mg) clorhidrat de tetraciclină si excipienți.
Ø Proprietăți farmacologice: antibacterian, cu un spectru larg de actiune; mecanismul acțiunii
tetraciclinei constă în complexarea cu proteinele subunităților 30S ribozomiale și inhibiția sintezei
proteinelor.
Ø Se administrează: 2 gr/zi (250 mg x 4 ori/zi).
Ø Contraindicații: hipersensibilitate la tetracicline sau la oricare dintre excipientii produsului; copii sub
8 ani, mai ales la nou-nascuti si sugari; sarcina si alaptarea (mai ales in a doua jumatate a sarcinii) si
mame care alapteaza; insuficienta renala: risc mare de acumulare si de afectare toxica a rinichilor si
a ficatului; miastenia gravis.
Ø Precautii: se acumuleaza în țesuturile calcificate unde se formează chelați de tetraciclină cu
ortofosfatul de calciu; se poate produce colorarea în brun a dinților cu hipoplazia smalțului dentar.
Ø Efectele  adverse: discromie dentară sau hipoplazia smalțului dentar în caz de administrare la copii
sub 8 ani; tulburari digestive;  disbacterioza intestinală este frecventă, deoarece cantități mari de
antibiotic activ ajung in colon; sunt frecvente suprainfecții cu Candida; reactii alergice; reacții de
fotosensibilizare; modificări hematologice; hepatotoxicitate; hiperazotemie majoră la asocierea cu
diuretice; ocazional se produc reactii ototoxice.
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Ø Se indică în formele mai puțin severe de Pemfigus vulgar și în Pemfigus eritematos.
· Nicotinamidum*: praf, compr. 15 mg; 25 mg; sol. 1%; 2,5% 1-2 ml.
Ø Proprietăți farmacologice: asemănătoare acidului nicotinic, dar spre deosebire de acesta nu dilată
vasele și nu provoacă reacții vasculare.
Ø Se administrează: 20-50 mg de 2-3 ori/zi; parenteral cîte 1-2 ml/zi.
Ø Contraindicații: hipertensiunea arterial severă, angina pectoral severă, hipersensibilitatea.
Ø Efectele  adverse: reacții alergice, fenomene dispeptice, colestază, tahicardie.
Se indică în formele mai puțin severe de Pemfigus vulgar și în Pemfigus eritematos.
Caseta 22.  Tratamentul sistemic simptomatic în P.
ü Se administrează în dependenţă de apariţia complicaţiilor ca rezultat al tratamentului imunosupresor:
a corticoterapiei şi citostaticelor.
· Tratament de detoxifiere în P.
o Detoxifiere intracorporală
· Natrii chloridum (soluţie isotonă, NaCl): soluţie perfuzabilă 0,9%/250-500 ml în flacoane
Ø În perfuzie i/v 250-500 ml, cu viteza 40-80 picături/minut; 5-7 perfuzii peste o zi.
Ø Efecte adverse: febră, dureri locale, abcese, necroză tisulară, tromboză sau flebită. la
administrarea rapidă hipotensiune arterială, tahicardie, dificultăţi respiratorii.
Ø Contraindicaţii: insuficienţa cardiacă congestivă, insuficienţa circulatorie sau renală,
hipoproteinemia.
Ø Precauţii: la apariţia hipotensiunii arteriale sau tahicardiei perfuzia trebuie suspendată
· Neopolividonum*: soluţie perfuzabilă 200 ml şi 400 ml în flacoane
Ø În perfuzie intravenoasă, adulţi 200-400 ml, copii 5-10 ml/kg, cu viteza 40-80 picături/minut; 5-
7 perfuzii peste o zi.
Ø Efecte adverse: la administrarea rapidă hipotensiune arterială, tahicardie, dificultăţi respiratorii.
Ø Contraindicaţii: hipersensibilitatea la neopolividon.
Ø Precauţii: la apariţia hipotensiunii arteriale sau tahicardiei perfuzia trebuie suspendată.
o Detoxifiere extracorporală
· Plasmafereza:
Ø Se recomandă pentru formele rezistente la tratamentele uzuale, cu contraindicaţii sau cu efecte
adverse.
Ø Este un tratament utilizat din ce în ce mai frecvent, în rezolvarea cazurilor clinice dificile, care
conduce la scăderea titrului de Ac serici.
Ø Plasmafereza este utilizată pentru micsorarea rapidă a anticorpilor circulanți.
Ø În plus, plasmafereza este cunoscută pentru eliminarea altor componente decât imunoglobuline,
inclusiv factorii trombotici, mediatori toxici sau mediatori inflamatori.
Ø Plasmafereza este adesea aplicată în cazurile de pemfigus-steroid refractar.
Ø Efectele adverse sunt ușoare: trombocitopenie, hipocalcemie, urticarie, febră, hipotensiune, greață și
amețeli.
Ø Contraindicaţiile plasmaferezei: insuficienţa renală, insuficienţa hepatică, sindroamele
hemoragipare.
· Imunoabsorbia IgG-specifică /tratament de perspectivă/
Ø  A fost recent introdusă pentru tratamentul pemfigusului.
Ø Tratamentul cu imunoabsorbție duce la un control rapid al bolii prin scăderea semnificativă a
autoanticorpi în pemfigus.
· Hemosorbţie
o Preparate de potasiu
· Kalii orotas: comprimate 500 mg N-10
Ø Stimulează sinteza proteinelor și procesele metabolice ale organismului.
Ø Se administrează cîte 250-500 mg x 2-3 ori/zi, timp de 20-40 zile.
Ø Efecte adverse: se atestă rar manifestări alergice și dispeptice.
Ø Contraindicaţii: hipersensibilitate, hepatite acute și cronice.
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Ø Precauţii: alimentația săracă în proteine duce la distrofie hepatică.
· Kalii aspartas+Magnesii aspartas (Asparkam, Panangin): comprimate ce conțin aspartat de potasiu
175 mg + aspartat de magneziu 175 mg N-10.
Ø Corijează dezechilibrul electrolitic  și stimulează procesele metabolice ale organismului.
Ø Se administrează cîte 1-2 compr. x 3 ori/zi 1 lună.
Ø Efecte adverse: semne hipermagnezemie, hipotensiune arterială, bloc neuromuscular, inhibiție
respiratorie, aritmii, convulsii.
Ø Contraindicaţii: dereglări de ritm, insuficienţa renală acută sau cronică, hiperkalemia.
Ø Precauţii: nu se ecomandă în dereglările de ritm asociate cu bloc atrioventricular.
o Preparate de calciu:
· Calcii gluconas: soluţie injectabilă în fiole 10% - 5 ml, 10 ml; comprimate 500 mg.
Ø Pentru infuzii intravenoase: 10 ml/zi, 10-15 infuzii.
Ø Pentru administrare intramusculară 5ml/zi, 10-15 injecţii.
Ø Intern 500mg de 3 ori/zi, 10-15 zile.
Ø Efecte adverse: greţă, vomă, diaree, bradicardie.
Ø Contraindicaţii: hipercalcemia, hipercalciuria severă, insuficienţa renală severă, predispoziţia la
tromboze, hipersensibilitate la preparat.
Ø Precauţii: pacienţii care se tratează cu glicozizi cardiaci; pacienţilor cu hipercalciurie moderată,
insuficienţă renală moderată sau calculoză renală în antecedente li se va controla nivelul
excreţiei calciului cu urina; în predispoziţia la calculoză renală se recomandă consum sporit de
lichide.
· Calcii chloridum: soluţie injectabilă în fiole 10%/10 ml; soluţie buvabilă 10%.
Ø Pentru infuzii intravenoase: 10 ml/zi, 10-15 infuzii.
Ø Intern 15 ml de 3 ori în zi 10-15 zile.
Ø Efecte adverse: la administrarea rapidă i.v. - bufeuri de căldură, tahicardie, hipotensiune
arterială.
Ø Contraindicaţii: predispoziţia la tromboze, ateroscleroza avansată, fibrilaţia ventriculară,
intoxicaţie cu digitalia, hipercalciemia, nu se administrează sub cutan şi intramuscular.
Ø Precauţii: pacienţii care se tratează cu glicozizi cardiaci. În caz de extravazare a soluţiei
injectabile se administrează soluţie 1% de procaină şi hialuronidază pentru a proteja vena şi
ţesuturile adiacente de necroză.
· Calcii glyicerophosphas: comprimate 200 mg N-10.
Ø Glicerofosfat de calciu stimulează procesele anabolice, are acțiune tonizantă.
Ø Se utilizează intern cîte 200-500 mg de 2-3 ori/zi.
Ø Efecte adverse: reacții alergice.
Ø Contraindicaţii: hipercalcemia, hipersensibilitatea.
Ø Precauţii: calculoza renală.
· Calciu + Vitamina D3
· Calciu + Vitamina C
· Calciu + Vitamina C + Vitamina D3
o Anabolice
· Nandrolonum (Retabolil): soluție injectabilă uleioasă 50 mg/1 ml în fiole N-1.
Ø Derivat al testosteronului cu acțiune anabolizantă crescută.
Ø Stimulează metabolismul proteic.
Ø Se administrează cîte 50-100 mg i.m. profund, la fiecare 2-4 săptămîni.
Ø Contraindicaţii: cancerul de prostată și mamar la bărbați, sarcina.
Ø Efecte adverse: inhibă funcția ovariană, dereglări ale ciclului menstrual etc.
Ø Precauţii: supresia factorilor de coagulare, creșterea indecelui protrombinic, lipidemia,
colesterolemia etc.
o Imunoglobuline
Ø Imunoglobulina intravenoasă, la o doză de 400 mg/kg/zi timp de 5 zile consecutive este protocolul
standard.
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Ø Imunoglobulina intravenoasă este singurul tratament pentru pemfigus, care nu are efecte
imunosupresoare.
· Immunoglobulinum humanum /Centrul Repulican de Transfuzie a sîngelui din R.M./: soluţie
injectabilă în fiole 1,5 ml N-10.
Ø Imunoglobulinele conțin anticorpi de diversă specificitate.
Ø Perioada de semieliminare a anticorpilor din organism este de 4-5 săptămîni.
Ø Se utilizează în cazurile rezistente la tratament, ca imunomodulator.
Ø Mărește rezistența nespecifică a organismului.
Ø Se administrează numai i/m, cîte 0,15-0,2 mg/kg/corp/zi, la intervale de 2-3 zile, N-4.
Ø Efecte adverse: rar reacții alergice locale (hiperemie), sau generale (febră), foarte rar - șoc
anafilactic.
Ø Contraindicaţii: reacții alergice severe la imunoglobulină în ntecedente.
Ø Precauţii: după administrarea preparatului pacientul se va afla sub observație medicală 30 min. (risc
de șoc anafilactic).
· Albuminum /Centrul Repulican de Transfuzie a sîngelui din R.M./
o Vitamine:
· Pyridoxinum (vitamina B6): soluţie injectabilă 5%-1 ml.
Ø Se administrează intramuscular 2 ml/zi 15-20 zile.
Ø Efecte adverse: parestezii, somnolenţă, scăderea nivelului seric al acidului folic.
Ø Contraindicaţii: hipersensibilitatea la preparat.
· Thiamini hydrochloridum (vitamina B1): soluţie injectabilă 5%-1 ml.
Ø Se administrează intramuscular 1-2 ml/zi 15-20 zile.
Ø Efecte adverse: reacții alergice, parestezii, urticarie, angioedem, edem pulonar, greață, cianoză,
hemoragii gastrointestinale, colaps, cazuri mortale.
Ø Contraindicaţii: hipersensibilitatea la preparat.
· Cyancobalaminum (vitamina B12): soluţie injectabilă 0,05%-1 ml.
Ø Este necesară în reproducerea celulelor, hematopoieză, sinteza nucleoproteinelor etc.
Ø Se administrează intramuscular peste o zi, 1 ml (500 mkg)/zi 10-15 injecţii.
Ø Efecte adverse: şoc anafilactic, edem pulmonar, insuficienţă cardiacă, tromboză vasculară
periferică, polycythemia vera, prurit, exanteme tranzitorii.
Ø Contraindicaţii: hipersensibilitatea la vitamina B12 sau cobalt.
· Acidum ascorbicum (vitamina C): soluţie injectabilă 5%-2 ml, comprimate 25-50-75 mg N-10, sau
comprimate efervescente 500-1000 mg.
Ø Joacă un rol important în metabolismul glucidic, coagulabilitatea sîngelui, regenerarea
țesuturilor, permeabilitatea capilarelor, are proprietăți antioxidative și de stimulare a sistemului
imun.
Ø Se indică intramuscular 2 ml/zi 15-20 zile, sau oral 50-100 mg x 3 ori/zi, în unele cazuri cîte 0,5-
1gr x 1-2 ori/zi, 7-10 zile.
Ø Efecte adverse: reacţii alergice cutanate, dozele mari inhibă funcţia aparatului insular pancreatic,
provoacă hiperuricemie, hiperoxalaturie. În unele cazuri poate provoca greaţă, vomă, cefalee, diaree,
poliurie.
Ø Contraindicaţii: dozele mari sunt contraindicate în hipercoagulabilitatea sângelui, tromboflebite,
predispoziţie la tromboze, diabet zaharat, diateză urică, unele forme de anemii hemolitice
(sideroblastică, drepanocitară, talasemie) .
o Antimicotice:
· Fluconazolum: comprimate, capsule - 50; 100; 150; 200 mg sau soluție perfuzabilă 2 mg/ml – 50;
100; 200ml.
Ø Preparat antifungic cu spectru larg de acțiune.
Ø Se administrează per os 50-400 mg/zi, sau i/v aceleași doze, durata fiind în dependență de
semnele clinice.
Ø Efecte adverse: afecțiuni hepatice și renale, tuburări gastro-intestinale, trombocitopenie, sindrom
Stevens-Johnson.
Ø Contraindicaţii: hipersensibilitatea la preparat, afecțiunile hepatice și renale, lactația, copiii sub 2
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ani.
Ø Interacțiuni: Fluconazolum crește efectul antidiabeticelor orae, anticoagulantelor indirecte,
ciclosporinei și teofilinei. Rifampicina și cimetidina grăbesc metabolismul fluconazolului,
scăzîndu-i eficiența.
Ø Precauţii: sarcina (se va administra doar în cazuri excepționale), pot avea loc și reacții
anafilactice.
o Gastroprotectoare:
· Aluminii hydroxidum + Magnezii hydroxidum (Almagel): suspenzie orală în flacoane de 170 ml.
Ø Preparat cu efect antiacid și protector gastric.
Ø Se administrează per os cîte 15ml x 3 ori/zi cu 30 min. înainte de mese.
Ø Efecte adverse: rar constipație, somnolență, osteomalacie, edeme ale membrelor, demență,
hipermagneziemie.
Ø Contraindicaţii: insuficiența renală severă, pînă la 1 an, boala Alzheimer.
Ø Interacțiuni: nu se va administra în același moment cu indometacina, salicilați, H2-
antihistaminice, beta-blocante etc.
Ø Precauţii: insuficiența renală, a nu se administra timp îndelungat și în doze depășite.
o Tratament biologic  /tratament de perspectivă/:
· Rituximabum
Ø Rituximabum este un anticorp monoclonal himeric împotriva CD20 exprimat în primul rând pe
celulele B, utilizat în tratamentul bolilor autoimune.
Ø Rituximabum induce apoptoza limfocitelor B normale și maligne prin țintirea antigenului CD20.
Ø Se administrează: doza standard este de 375 mg/ m2/săptămână timp de patru săptămîni.
Ø Această abordare este extrem de eficientă pentru cazurile de pemfigus refractare.
Ø Efecte adverse: greață, vărsături, edem facial, frisoane și tuse, sepsis prin infecții.
Ø Dar cea mai severă complicație este leucoencefalopatia multifocală progresivă (LMP), cauză din
care unii pacienți decedează timp de 24 ore de la prima doză.
Notă: În conduita terapeutică a instituţiilor medicale se vor utiliza medicamente înregistrate în RM, incluse
în standardele medico-economice şi prezente pe piaţa farmaceutică.
C.2.5.6.3. Tratamentul topic
Caseta 23.  Tratamentul topic în P.
ü Tratamentul topic nu are valoare curativă semnificativă pentru pemfigus.
ü Se aplică doar ca medicaţie adjuvantă, în dependenţă de spectrul evolutiv al erupţiei.
ü Acesta urmăreşte:
- împiedicarea suprainfectării erupţiei;




Methyleni coeruleum, sol. apoasă 1-2% 10; 25; 50 ml de uz extern.
Se utilizează topic ca antiseptic în leziunile piococice sau suprainfectate.
Ø Citralum*,  soluție apoasă 1%.
Se utilizează topic ca antiseptic pentru leziunile pe mucoase.
Preparate epitelizante:
Ø Dexpanthenolum /combinaţie/ 4,63g) - spray, spumă cutanată 130 g; unguent 5% - 30g.
Are acțiune de formare și regenerare a pielii și mucoaselor.
Se utilizează topic sub formă de spumă de 3-4 ori/zi; ung. de 1-3ori/zi.
Ø Solcoseryl gel și unguent p/u uz dermatologic.
Accelerează regenerarea țesuturilor lezate, sinteza de colagen și reepitelizarea rănilor.
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Gelul se aplică pe leziunile zemuinde, iar unguentul pe toată suprafața rănilor ce nu mai zemuiesc,  de 2-3
ori/zi, pînă la refacerea țesuturilor.
Efecte adverse: senzații de iritație și înțepături în locul aplicării.
Contraindicaţii: hipersensibilitatea la preparat.
Ø Methyluracilum pentru  uz topic, ung. 10%-15g; 25g.
Are acțiune antiinflamatoare, fotoprotectoare, cicatrizantă, stimulează procesele regenerative celulare.
Unguentul se aplică cutanat de 2-3 ori/zi.
¨ Preparate antiinflamatoare:
Ø Hydrocortisonum: unguent - 1%, 10g; emulsie (Locoid crelo) - 0,1%, 30g.
Exercită acțiune antiinflamatoare, antiexudativă și antipruriginoasă.
Se utilizează topic de 1-3 ori/zi: unguentul pe piele, emulsia pe mucoase.
Ø Hydrocortisonum+Oxytetracyclinum /Oxycort/ (Oxytetracyclină 300mg + Hydrocortison
100mg) - spray pentru uz extern.
Are acțiune antiinflamatoare și antibacteriană, se aplică de 2-4 ori/zi.
Ø Tetracyclinum+Triamcinolonum /Polcortolon/ (Tetracyclină 400mg + Triamcinolon acetonid
10mg) - spray pentru uz extern.
Exercită acțiune antiinflamatoare și antibacteriană, se aplică de 2-4 ori/zi.
¨ Preparate antibacteriene (la suprainfectarea leziunilor):
Ø Bacitracinum+Neomycinum /Baneocin/ (Bacitracină 250 UI + Neomicină 5000 UI), ung.
20g, pulbere 10g.
Antibacterian de uz topic, aplicat cutanat de 2 ori/zi.
Ø Hydrocortisonum+Oxytetracyclinum /Hioxison/ (Oxytetracyclină 30 mg + Hydrocortison10
mg), ung. 10g.
Antibacterian și antiinflamator de uz topic, aplicat cutanat de 2-3 ori/zi.
¨ Preparate analgezice (la necesitate):
Ø Lidocaini hydrochloridum spray 10%, se aplică topic pe mucoase de 3-4 ori/zi.
Ø Benzocainum /combinaţie/, topic pe mucoase.
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C.2.5.7. Evoluţia şi pronosticul
Caseta 24.  Evoluţia şi pronosticul în Pemfigusului
Ø Pemfigusul este o dermatoză cu evoluţie cronică recidivantă, fără tendinţă la autovindecare.
Ø Atît evoluţia cît şi pronosticul pemfigusului vulgar rămîn a fi rezervate.
Ø Netratată afecţiunea evoluează în pusee succesive de gravitate crescândă, ducînd la exitus de la 6
luni la 2 ani, datorită complicaţiilor infecţioase loco-sistemice, anemiei, dezechilibrelor
hidroelectrolitice şi proteice, caşexiei etc.
Ø Tratamentele moderne au schimbat substanțial evoluţia bolii: prognosticul depinde în primul rînd de
răspunsul bolnavului la corticoterapie şi de complicaţiile pe care aceasta le induce în timpul
administrării îndelungate.
Ø Pronosticul este în dependență și de vârsta pacientului, de forma clinică a bolii, de calitatea
tratamentului administrat, cît și de starea de gravitate indusă de statutul imun modificat.
Ø S-a ajuns  la o mortalitate de 8-10% după 5 ani de  evoluţie,  cu vindecarea relativ uşoară a
leziunilor cutanate, cu numeroase vindecări clinice (vindecările definitive sunt discutabile) şi
suspendarea tratamentului de întreţinere.
Ø La gravide pronosticul de evoluţie a sarcinii este condiţionat de forma evolutivă a penfigusului, de
momentul debutului sau a recidivei bolii, de diagnosticul şi terapia cu corticoizi cît mai precoce.
Ø Pronosticul pentru copiii născuţi de mame cu penfigus:
     - se citează un mare număr de feţi morţi;
     - un mare număr de nou născuţi prematuri sau normali, cu leziuni clinice şi biologice de penfigus
(anticorpii traversează placenta);
     - exitusul fetal se datorează, se pare, modificărilor morfofuncţionale placentare induse de penfigus și
de corticoterapia prelungită, precum şi de tulburările hidroelectrolitice, infecţiile secundare asociate şi
tulburările metabolice generale induse atît de boală, cît și de tratamentul imunosupresor.
C.2.5.8. Supravegherea pacienţilor
Caseta 25. Supravegherea pacienţilor cu Pemfigus
Ø Bolnavii trebuie dispensarizaţi drept corticodependenţi, fiind în evidenţa cabinetelor de specialitate
(la dermatolog și medicul de familie) din policlinicile teritoriale.
Ø Pacienţii se vor afla la supravegherea permanentă a medicului  dermatolog, cu efectuarea controlului
medical periodic (o dată în 2-4 săptămâni) pentru eventuale efecte adverse ale medicaţiei, în special
pentru corticoterapia generală, sevraj cortizonic corect etc.
Ø Acestora ulterior li se recomandă a se afla în permanenţă în contact cu medicul dermatolog în
vederea monitorizării terapiei și a complicațiilor posibile (minimum o dată/lună).
Ø Tratamentul va fi adaptat fiecărui caz în parte: se tratează bolnavul cu forma lui de boală, cu
particularităţile bolii, starea generală, toleranţa medicamentoasă, stadiul bolii, complicaţiile bolii sau
ale terapiei administrate.
Ø De asemenea, pentru efectuarea curei repetate (în caz de recidive) în condiţii de staţionar sau
ambulator.
Ø În cazul maladiilor asociate se vor afla la supravegherea şi tratamentul medicilor specialişti:
internist, endocrinolog, oncolog, stomatolog, oftalmolog, cît și alți specialiști la necesitate (de 2 ori
și mai frecvent în an).
Ø Controlul medical periodic al pacienţilor cu P. efectuat de medicul de familie (nu mai rar de o dată la
2 săptămâni).
Sarcinile medicului de familie:
·  referirea pacientului la consultul medicului dermatolog;
· monitorizarea efectului cât şi a  reacţiilor adverse ale tratamentului administrat;
· măsuri pentru (re)încadrarea bolnavului în profesie, familie şi societate;
· prescrierea rețetelor pentru preparatele compensate recomandate de dermatolog.
Monitorizare:
¨ controlul tensiunii arteriale (minimum o dată/săptămînă);
¨ hemoleucograma, VSH (o dată/lună);
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¨ analiza sumară a urinii (o dată/lună);
¨ glicemia (minimum o dată/lună);
¨ probele funcţionale hepatice (minimum o dată la 3 luni);
¨ ECG (minimum o dată la 3 luni);
¨ ionograma (minimum de 2 ori/an);
¨ proteinograma (minimum de 2 ori/an);
¨ coagulograma  (minimum de 2 ori/an);
¨ protrombina  (minimum de 2 ori/an);
¨ radiografii toracice, gastrice (de 2 ori/an);
C.2.6. Stările de urgenţă
Caseta 26. Stările de urgenţă în Pemfigusului pot apărea:
· în absenţa tratamentului;
· în rezultatul trtamentului medicamentos / corticoizi și citostatice, alte imunosupresoare.
C.2.7. Complicaţiile în Pemfigus




· suprainfecţii micotice, piodermii secundare (infecţii strepto-stafilococice);
· complicaţii ale tratamentului cu corticoizi şi citostatice;
· tulburări psihice, agitaţie, insomnie;
· tulburări cardio-vasculare;






Caseta 28. Indicele de activitate a pemfigusului (PDAI)
Ø Diagnosticul se stabilește în baza tabloului clinic, histopatologic, imunofluorescenței directe și indirecte,
precum și testelor serologice/ELISA.
Ø Severitatea bolii este evaluată conform indicelui de activitate a pemfigusului (PDAI).
Ø Conform PDAI, zonele afectate sunt pielea, scalpul si membranele mucoase.
Ø Acestea sunt în continuare grupate în 12 localizări pe piele, o singură localizare pe scalp și 12 localizări
pe membrana mucoasă.
Ø Fiecărei locații i se atribuie 1, 2, 3, 5 sau 10 puncte corespunzător.
Ø PDAI este apreciat pentru gradarea detaliată a progresiei bolii, unde un punctaj mai mare semnifică o
evoluție mai gravă a bolii.
Ø PDAI are un scor de la 0-250, permițând evaluarea detaliată a activității bolii.
Ø PDAI este un sistem de notare obiectiv pentru pemfigus.
Ø Totodată aceasta nu include analiza fenomenului Nykolski, imunofluorescența directă sau indirectă, sau
ELISA.
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D. RESURSE UMANE ŞI MATERIALE NECESARE PENTRU
RESPECTAREA PREVEDERILOR PROTOCOLULUI




· medic de familie
· asistenta medicului de familie




· laborator clinic/biochimic standard pentru determinarea: de celule
acantolitice; analiza gnerală a sîngeluii; VSH; analiza generală a urinei
probelor hepatice, glicemiei (la necesitate)
Medicamente:
· corticoizi sistemici












· medic de laborator (laborant) clinic şi biochimic
· asistente medicale.
· acces la consultaţii calificate: medic internist, oftalmolog, endocrinolog,






· serviciu medicină fizică
· laborator clinic standard pentru determinare: de cellule acantolitice,
hemoleucogramă, VSH, sumarul urinei, indici biochimici
(proteinograma, glicemia,  aspartataminotransferază, alanina-
minotransferază, bilirubina totală şi fracţiile  ei),  ionogramă (Na,  K,  Cl,
Ca), teste serologice (VDRL, HIV), protrombina, fibrinogenul, timpul de



















· medic de laborator (laborant) clinic şi biochimic
· asistente medicale
· acces la consultaţii calificate: medic internist, oftalmolog,
endocrinolog, stomatolog, neuropatolog, ginecolog (pentru femei) şi
alţi spicialişti conform indicaţiilor necesare
Aparate, utilaj (aparate sau acces pentru efectuarea examinărilor şi
procedurilor):
· este comun cu cel al secţiilor de asistență medicală specializată de
ambulatoriu
Medicamente:
· sunt comune celor expuse pentru secţiile de asistență medicală specializată
de ambulatoriu







· medici de laborator (clinic, biochimic, serologic, imunologic,
microbiologic, histopatologic)
· medici specialişti în fizioterapie
· medici specialişti în imagistică
· asistente medicale
· Acces la consultaţii calificate: medic internist, oftalmolog,
endocrinolog, stomatolog, neuropatolog, ginecolog (pentru femei) şi a
altor spicialişti conform indicaţiilor clinice.





· secția medicină fizică
· laborator  (clinic, biochimic, serologic, imunologic, microbiologic,
histomorfologic) standard pentru determinare: de cellule acantolitice,
hemoleucogramă, VSH, sumarul urinei, indici biochimici
(proteinograma, glicemia, ALT, AST, bilirubina totală şi fracţiile ei),
ionogramă (Na, K, Cl, Ca), teste serologice (VDRL, HIV), protrombină,
fibrinogen, timpul de sângeare și alte investigații indicate de specialiști
* laboratorul histomorfologic – la etapa de organizare
Medicamente:
· corticoizi (prednisolon, metilprednisolon);
· citostatice: ciclofosfan, azatioprin, metotrexat;
· anabolice: nandrolonum/retabolil;







· topice: dezinfectante, epitelizante, antiinflamatoare, antibacteriene,
analgezice topice
* alte medicamente la necesitate, conform indicatiilor
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Anexa 1.  Ghidul pentru pacientul cu PEMFIGUS
Cuprins:





Acest ghid descrie asistenţa medicală şi tratamentul persoanelor cu pemfigus în cadrul
serviciului de sănătate din Republica Moldova. Aici se explică indicaţiile, adresate persoanelor cu
pemfigus, dar poate fi util şi pentru familiile acestora şi pentru cei care doresc să se documenteze
despre această afecţiune.
Ghidul vă va ajuta să înţelegeţi mai bine opţiunile de conduită şi tratament care trebuie să
fie disponibile în Serviciul de Sănătate.
Indicaţiile din ghidul pentru pacient acoperă:
¨ modul în care medicii trebuie să stabilească dacă o persoană suferă de pemfigus
¨ modul în care factorii trigger pot să influenţeze evoluţia pemfigusului
¨ prescrierea medicamentelor pentru tratamentul pemfigusului
¨ modul în care trebuie să fie supravegheat un pacient cu pemfigus
Asistenţa medicală de care trebuie să beneficiaţi
Asistenţa medicală şi tratamentul de care beneficiaţi trebuie să fie în deplin volum. Aveţi
dreptul să fiţi informat şi să luaţi decizii împreună cu cadrele medicale despre conduita
terapeutică. În acest scop, cadrele medicale trebuie să vă ofere informaţii pe care să le înţelegeţi şi
care să fie relevante pentru starea Dvs. Toate cadrele medicale trebuie să vă trateze cu respect,
sensibilitate, înţelegere şi să vă explice simplu şi clar ce maladie este pemfigusul şi care este
conduita terapeutică pentru tot pacursul vieţii.
PEMFIGUSUL
Pemfigusul – este o afecţiune buloasă de cauză necunoscută, cu evoluţie cronico-
recidivantă, de origine autoimună, al cărui substrat anatomic este bula intaepidermică produsă
prin acantoliză.
Factorii trigger în dezvoltărea Pemfigusului:
¨ maladii autoimune (Dermatita hepetiformă Duhring-Brocq, Pemfigoid bulos Lever, Lupus
eritematos);
¨ afecţiuni metabolice (diabet zaharat, tireotoxicoza);
¨ tumori diverse;




¨ radiaţii solare etc.
Cunoaşterea factorilor trigger în declanşarea Pemfigusului are o mare importanţă practică,
fiindcă pot avea un anumit aport în scopul depistării cauzei în fiecare caz în parte. Minimalizarea
factorilor declanşatori, concomitent cu tratamentul administrat, contribuie la suprimarea maladiei.
Totodată pentru evitarea dezvoltării Pemfigusului în grupurile de risc este necesar de efectuat şi în
continuare cercetări imuno-biologice, cât şi de alt gen.
Manifestările Pemfigusului
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· Semnele clinice ale Pemfigusului tipic sunt prezentate de leziuni cutaneo-mucoase de tip
bulos.
Pemfigus vulgar. În faza iniţială erupţia este monomorfă: se prezintă sub forma de bule de
variată talie, de la un bob de mazăre la o nucă, dezvoltate pe tegument vizibil sănătos, fiind iniţial
tensionate, evolutiv devenind flasce, pline cu lichid sero-citrin, care poate devini destul de repede
purulent. În acest caz bulele infectate prezintă o areolă eritematoasă. La majoritatea cazurilor
debutul erupției este la nivelul mucoasei bucale. Semnele clinice patognomonice ale Pemfigusului
(semnul Nicolsky; semnul Asboe-Hansen; semnul Şeklakov) sunt pozitive.
Pemfigus foliaceu. Este o varietate a pemfigusului  acantolitic ce formează bule flasce
foarte superficiale, care se rup în timp scurt, lăsînd  eroziuni ce se acoperă cu cruste şi scuame.
Astfel tabloul clinic primeşte un aspect asemănător cu eritrodermia exfoliativă: procesul cutanat
se caracterizează printr-o descuamaţie intensă; scuamele au un caracter umed şi se formează pe
fondul unui eritem cu exudaţie, degajând un miros  fetid. Semnul Nicolsky este pozitiv.
   Pe părţile intens  afectate uneori se pot forma verucozităţi.
Pemfigus vegetant. Primar apar bule urmate de eroziuni, asociate de leziuni
papilomatoase, tip vegetativ, care la compresie pot emana puroi. Uneori vegetaţiile pot  apărea
primar, fără a fi precedate de erupţii buloase. Au fost descrise 2 forme clinice:
1. Forma Hallopeau:  are localizare numai în pliuri,  nu formează bule, iar vegetaţiile
sunt singura manifestare a bolii. Are un pronostic bun şi se supune mai uşor tratamentului.
2. Forma Neumann:  în această formă leziunile vegetante se asociază cu bule şi  eroziuni.
Dispune de un pronostic mai rezervat, transformându-se pînă la urmă în Pemfigusul vulgar.
 Pemfigus seboreic. Debutează fie cu leziuni buloase, fie prin plăci  eritemato-scuamoase, de
tipul  dermatitei seboreice. Chiar dacă bula este prima manifestare a bolii, curînd este înlocuită de
eritem şi scuame. Leziunile eritemato-scuamoase se localizează pe  zonele seboreice,  cu un
depozit de cruste  grase,  gălbui,  uşor detaşabile,  lăsînd local pete roze,  congestive, zemuinde.
La periferia plăcilor uneori apar bule flasce,  abea vizibile,  ce se rup uşor  şi astfel placa se
extinde.  Pe  faţă pot  fi  prezente  leziuni  asemănătoare  Lupusului  eritematos:  au  dispoziţia  tipică,
însă caracterul grăsos al depozitului scuamo-crustos evocă Pemfigusul seboreic. Alteori scuamele
sunt caracteristice celor din lupus: uscate, dure, aderente.
Diagnosticul de Pemfigus se stabileşte în baza:
· Anamnezei: permite  suspectarea Pemfigusului la persoanele după 50 ani, care prezintă leziuni
buloase, sau erozivo-buloase, la nivel cutanat şi/sau pe mucoase.
· Examenului obiectiv: evidenţiază prezenţa manifestărilor clinice caracteristice Pemfigusului
(bule tensionate de diferite mărimi, localizate pe un tegument aparent intact) și a semnelor
patognomonice (semnul Nicolsky; semnul Asboe-Hansen; semnul Şeklakov) - pozitive.
· Examenului patomorfologic: bula cu localizare intraepidermică confirmă diagnosticul clinic.
· Citodiagnosticului Tzanck: pune în evidență celule distrofice (acantolitice) ale stratului spinos.
· Imunofluorescenţei directe (IFD): se evidențiază anticorpi fluorescenţi în tegument (depozitele
de IgG au localizare interkeratinocitatră la nivelul stratului spinos).
· Imunofluorescenţei indirecte (IFID): atestă prezenţa de autoanticorpi circulanţi tip IgG,
direcționați împotriva unor structuri membranare keratinocitare.
· Testul imunoezimatic/ELISA: anticorpi anti-desmogleina I și III.
Se recomandă de inclus în planul de investigare şi cercetările pentru evidenţierea factorilor
trigger în declanșarea Pemfigusului
După obţinerea rezultatelor investigaţiilor efectuate medicul trebuie să discute rezultatele cu
Dvs. şi să vă comunice modalitatea tratamentului.
Tratamentul
1. Sistemic:
· Corticoizi (prednisolonum, methylprednisolonum): se administrează 15-20 mg/kg/corp/zi –
i/v = 3 zile consecutiv în puls-terapie, sau în doze mari = 1,5-2,0-3,0 mg/kg/corp/zi per os.
Doza acestora se reduce gradual lent, timp îndelungat, pînă se ajunge la o doză de întreținere
de 10-30 mg/zi, care se recomandă a fi administrată toată viața.
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· Citostatice (se pot utiliza fie în asociere cu corticosteroizi, fie ca singură medicaţie):
Cyclophosphanum*, Azathioprinum (Imuran), Methotrexatum.
·  Tratament simptomatic:
- Preparate de potasiu: kalii orotas, kalii aspartas+magnesii aspartas
- Preparate de calciu: calcii gluconas, calcii glycerophosphas etc.
- Anabolice: nandrolonum (Retabolil)
- Tratament de detoxifiere: natrii chloridum (soluţie isotonă, NaCl), plasmafereza etc.
- Imunoglobuline: immunoglobulinum humanum etc.
- Vitamine: B1, B6, B12, C
- Antimicotice: fluconazolum
- Gastroprotectoare: aluminii hydroxidum + magnezii hydroxidum (Almagel)
- Antibacteriene etc.
*Varietăți terapeutice ale tratamentului sistemic:
           Tratamentul sistemic cu corticosteroizi și citostatice este imunosupresor și se desfășoară în
trei etape:
1. tratament de atac: permite controlul activității bolii, avînd ca scop inducerea rapidă a
remisiunii manifestărilor clinice;
2. tratament  de consolidare: permite controlul puseelor și se menține pînă la vindecarea
leziunilor;
3. tratament de întreţinere: are drept scop utilizarea celei mai mici doze de corticoizi și/sau
citostatice, care să menţină boala în remisiune stabilă; în care doza de corticoid este redusă
pînă la un nivel minim posibil.
2. Topic:
Tratamentul topic nu are valoare terapeutică semnificativă pentru pemfigus, se aplică doar ca
medicaţie adjuvantă:
- dezinfectante (Methyleni coeruleum sol. 1-2%, Citralum* sol. 1%)
- epitelizante  (Dexpanthenolum /combinaţie/ spray; Solcoseryl gel, ung.; Methyluracilum
ung. 10%)
- antiinflamatoare (Hidrocortisonum ung. 1%, emulsie 0,1%;
Hydrocortisonum+Oxytetracyclinum spray /Oxycort-spray/;
Tetracyclinum+Triamcinolonum /Polcortolon-spray)
- antibacteriene (Bacitracinum+Neomycinum /Baneocin/ ung.;
Hydrocortisonum+Oxytetracyclinum /Hioxison/ ung.)
- analgezice topice (Lidocaini hydrochloridum spray 10%, Benzocainum /combinaţie/).
* Notă:
 Produsele medicamentoase (Cyclophosphanum*, Diaphenylsulfonum*/Dapsone*,
Acitretin*/Neotigason*, Neopolividonum*, Nicotinamidum*, Citralum*) neînregistrate în
Nomenclatorul de Stat al medicamentelor din R.M. sunt utilizate pe larg în tratamentul
pacienţilor cu pemfigus acantolitic şi citate atît în protocoalele clinice naţionale a mai multor
ţări, cît şi în articole ştiinţifice (31; 34; 36; 37; 65; 68; 71; 72; 84).
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